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Resumen
El Splenectomy Registry es un registroretrospectivo y prospectivo del Intercontinental
Cooperative ITP Study Group (ICIS)(www.itpbasel.ch) disefiado para recolectar datos

clinicos de nifios con trombocitopenia inmune (PTI) en plan de esplenectomia. La
esplenectomia es un tratamiento aceptado para nifios y adultos con PTI; sin embargo, aun
guedan muchas dudas sin resolver relativas a aspectos pre-, peri y postoperatorios,
especialmente en nifios. El objetivo de este Registro es evaluar los efectos a largo plazo de la
esplenectomia, asi como aspectos de seguridad concernientes a la misma, en nifios con PTI
primaria o secundaria. También se estudiaran indicacién, momento de realizacion y técnica de
la esplenectomia (laparoscopia o laparotomia), y las enfermedades infecciosas asociadas a la
misma. El manejo de los pacientes no se vera afectado por su inclusion en el Registro, ya que
el mismo es un registro observacional. Para registrar al paciente, los investigadores deberan
completar una hoja de ingreso cuando la esplenectomia esté siendo considerada en un nifio
con PTI. Luego de la esplenectomia, la oficina de datos del ICIS en Basel, Suiza, enviara una
hoja de datos posterior. Luego, una hoja de seguimiento anual sera enviada para ser
completada por los investigadores. También son registrados retrospectivamente datos de
nifios que ya han sido esplenectomizados. Como corresponde a un registro a largo plazo, el
Splenectomy Registry estd disefiado para una duracion minima de 10 afios, pudiendo
extenderse su duracion posteriormente. Los datos clinicos de los nifios seran recolectados en
forma andénima utilizando un ndmero de estudio del paciente (nUmero Unico del paciente -

UPN). La transferencia de datos seréa realizada electronicamente.

Justificacion

La esplenectomia es una herramienta terapéutica util para el manejo tanto de nifios como de
adultos con PTI crénica. Raramente es realizada en pacientes con PTI aguda. El bazo es
considerado como el principal érgano de produccion de anticuerpos antiplaquetarios (1, 2, 3).
Ademas, el sistema reticuloendotelial esplénico es el mayor sitio de depuracion de las
plaquetas recubiertas con anticuerpos.

La esplenectomia es un tratamiento aceptado y efectivo para nifios y adultos con PTI cronica,
produciendo respuesta duradera en 60% a 88% de los casos (4, 5, 6, 7). Provan et al, en su
publicacién del consenso internacional, establecen que si bien la esplenectomia es un
tratamiento efectivo para la PTI pediatrica, es raramente recomendada en nifios debido a que
el riesgo de muerte por PTI es extremadamente bajo (<0,5%) y porque las complicaciones,

secundarias a la esplenectomia, principalmente la sepsis, siguen representando un riesgo (16).
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Actualmente no hay factores predictivos confiables de respuesta a la esplenectomia. Law et al
comunicaron un estudio retrospectivo de adultos con PTI tratados con inmunoglobulina
intravenosa (1V1g) y esplenectomia subsiguiente; los pacientes con buena respuesta a la 1VIg
presentaron buena respuesta a la esplenectomia, mientras que los pacientes con pobre
respuesta a la IVIg raramente se beneficiaron con la esplenectomia (8). El tiempo de
seguimiento de los pacientes que respondieron bien a la esplenectomia oscilé entre 12 meses
(13 de 19 pacientes) y 8 afios. La esplenectomia es frecuentemente diferida en nifios debido a
los riesgos asociados a este procedimiento invasivo. La infeccion sobreagregada
postesplenectomia causada por organismos capsulados limita su utilidad, habiéndose
comunicado que su porcentaje de mortalidad es de 1,6% (9). Este riesgo es mayor en
pacientes menores de 5 afios de edad. Otra razon importante para postergar la esplenectomia
es que a esta edad también hay posibilidad de alcanzar remision espontanea (10).

Aun hay muchas cuestiones no resueltas relativas al manejo pre- e intraoperatorio de la
esplenenectomia. La guia de manejo publicada por hematdlogos en representacion de la
American Society of Hematology concluyd que no existen datos suficientes como para hacer
recomendaciones basadas en la evidencia relativas a indicaciones y momento de la
esplenectomia, o en que situaciones los riesgos de la esplenenectomia podrian ser mayores
que sus beneficios potenciales, o al manejo preoperatorio méas adecuado (11). La técnica
quirdrgica para la esplenectomia puede ser a cielo abierto o por laparoscopia, pero aun se
debate sobre cual de ambos procedimientos es el mas adecuado (12, 13, 14, 15). Es necesario
también evaluar la respuesta postesplenectomia a largo plazo e identificar factores predictivos

de fracaso de la esplenectomia.

Objetivo del estudio

El Splenectomy Registry investigara en forma prospectiva a nifios con PTI que tengan
indicacion de esplenectomia. También seran elegibles los datos retrospectivos de pacientes

con PTI que ya han sido esplenectomizados. Se evaluaran los siguientes aspectos:
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¢ Indice de respuestas prolongadas a la esplenectomia
e Manejo pre-, intra- y postoperatorio de la esplenectomia
— Indicacion de la esplenectomia
— Momento de la esplenectomia
— Infecciones asociadas con la esplenectomia
— Técnica quirurgica para la esplenectomia

e Seguridad de la esplenectomia

Criterios de inclusion

Nifos (<18 afos de edad) con PTI primaria o secundaria.

La parte retrospectiva del Splenectomy Registry esta abierta para todos los nifios con PTI
primaria y secundaria, independientemente del tiempo de duracion de la enfermedad. La parte
prospectiva esta abierta para todos los nifios con PTI primaria o secundaria en los cuales esté

planeada una esplenectomia.

Criterios de exclusion

No hay criterios de exclusion

Diagnostico de PTI primaria y secundaria

PTI primaria

Los criterios diagnosticos para PTI primaria son los establecidos por la guia internacional

(16):

1. Recuento plaquetario disminuido, p.ej. <150 x 10%/L (aunque la més reciente Conferencia
de Vicenza (17) sugirié <100 x 10%/L)

2. Historia de la enfermedad, hemograma, extendido de sangre periférica y aspirado de
médula 0sea (opcional) deben ser compatibles con el diagnostico de PTI. Se recomienda
puncion-aspiracion de médula 6sea previa a un eventual tratamiento con corticoides.

3. Ausencia de causas de PTI secundaria, tales como lupus eritematoso sistémico, infeccion

por VIH y enfermedades linfoproliferativas.

PTI secundaria
Criterios establecidos por la guia internacional (16).
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Diseio del estudio

El Splenectomy Registry es un registro multicéntrico internacional retrospectivo y
prospectivo del ICIS. Varios cuestionarios seran enviados por la oficina central de datos del
ICIS (University Children’s Hospital, Basel, Suiza) y completados por cada participante.
Después del anuncio y publicacién del Splenectomy Registry, una Hoja de Ingreso debera ser
completada por el investigador que quiera registrar un paciente. EI UPN (ndmero Unico de
paciente) deberd ser dado por el investigador. Por favor, tenga en cuenta que no estan
permitidas las iniciales del paciente (proteccion de datos privados). EI numero que le
corresponda al paciente dentro del estudio sera adjudicado por el ICIS. Todos los formularios
posteriores serdn enviados por la oficina central de datos del ICIS en el momento que
corresponda: la “primer hoja” (prellenada por el ICIS con el nimero de paciente) antes de la
fecha en que esté planeada la esplenenectomia, y las hojas de seguimiento cada 12 meses,
comenzando aproximadamente un mes luego de la esplenectomia (Tabla 1). El acceso a la

oficina central de datos es posible via Internet (ver administracion del Registro, pagina 3).
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Tabla 1

Formulario Form-
NO

Contenido/Fecha de emisidn

Hojade Ingreso 01

Primer hoja 02

Hoja de 03

seguimiento N° 1

Hoja de 04
seguimiento N° 2

Hoja de 05

seguimiento N° 3

Hoja de 06
seguimiento N° 4,

etc.

Registro del paciente cuando la esplenectomia de un paciente con
PTI esté planeada

La esplenectomia fue realizada
A ser completada dentro de los 3 meses

Un afio después de la fecha de realizacion de la esplenectomia

Dos afios después de la fecha de realizacion de la esplenectomia

Tres afios después de la fecha de realizacion de la esplenectomia

Una por afio durante los afios posteriores

La “Hoja de Ingreso” y las “Hojas de Seguimiento” consisten en una pagina. La “Primer

Hoja” comprende 3 paginas. El ICIS publica los datos del Registry regularmente.
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Recoleccion de datos y evaluacion

La recoleccién de datos es realizada por la oficina central de datos del University Children’s
Hospital Basel, Suiza. Cada paciente puede ser registrado usando la Hoja de Ingreso “online”,
correo postal, fax o correo electronico; para direcciones y nimeros de teléfono/fax ver pagina
3. La informacion del paciente sera manejada anonimamente. Un ndmero de estudio sera
asignado a cada paciente. La evaluacion de los datos sera realizada por el coordinador del
estudio. Los resultados serdn analizados y discutidos por el ICIS en las reuniones cientificas
habituales.

El registro estd disefiado para un periodo de observacion de largo plazo, con una duracion
minima de 10 afos. Los andlisis intermedios estan planeados con un intervalo de

aproximadamente 5 afos.

Administracién del Registro
El registro del paciente puede ser realizado usando la hoja de ingreso “online” o enviando una
hoja de ingreso descargada de la pagina del ICIS 'y completada

(http://www.itpbasel.ch/Splenectomy-Registry.114.0.html)

Publicacion
Las publicaciones de los datos del estudio seran realizadas siguiendo las guias de publicacion
del ICIS (www.itpbasel.ch).
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